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Abstract
Öz
Progresif familyal intrahepatik kolestaz (PFİK), çocukluk çağı kolestazları içinde 
önemli bir yer tutmaktadır. Bazı karaciğer nakil merkezlerinde en sık karşılaşılan 
ikinci karaciğer nakil endikasyonudur. Tüm kolestazlı ve karaciğer nakli yapılan 
olguların yaklaşık %10-15’ini oluşturmaktadır. PFİK, otozomal resesif geçişlidir 
ve hepatosellüler kaynaklı kolestaza yol açmaktadır. Süt çocukluğundan erişkin 
döneme kadar olan dönemde karaciğer yetmezliğine yol açarak ölüme neden 
olabilmektedir. PFİK’nin üç tipi vardır ve tüm tiplerde en sık gözlenen klinik 
bulgular kaşıntı, sarılık, büyüme geriliği, hepatomegali, splenomegalidir. PFİK’nin 
üç tipinin de prognozu farklıdır. PFİK’nin komplikasyonları portal hipertansiyon, 
karaciğer yetmezliği, siroz, hepatosellüler karsinom ve ekstrahepatik bulgulardır. 
Olguların hayat kalitesini yükseltecek medikal ve cerrahi tedaviler uygulanmakla 
birlikte çoğu olguya erken dönemde karaciğer nakli gerekmektedir.
Progressive familial intrahepatic cholestasis (PFIC) has a significant place among 
the childhood cholestasis. It is the second most frequent liver transplant indication 
met in some liver transplant institutions. It constitutes approximately 10-15% 
of all cases of cholestasis and liver transplant. PFIC is an autosomal recessively 
inherited disorder and causes hepatocellular-originated cholestasis. In the period 
from infancy to adulthood it may cause death due to liver failure. PFIC has three 
types and the most frequently observed clinical symptoms of all three types are; 
pruritus, hepatitis, growth retardation, hepatomegaly, and splenomegaly. The 
prognosis of these three types of PFIC is different. The complications of PFIC 
are; portal hypertension, liver failure, cirrhosis, hepatocellular carcinoma, and 
extrahepatic symptoms. Although medical and surgical treatments are applied 
in order to improve the patients’ life quality, most of the cases require liver 
transplantation in the early stage.
Giriş
Progresif familyal intrahepatik kolestaz (PFİK) ilk kez Clayton ve 
ark. (1) tarafından 1965 yılında “Byler hastalığı” olarak tanımlanmış, 
otozomal resesif geçişli bir hastalıktır. PFİK, hepatosellüler orjinli 
kolestaza yol açmaktadır. Süt çocukluğundan erişkin döneme kadar 
karaciğer yetmezliğine yol açarak ölüme neden olabilmektedir. 
Günümüzde 3 tipi tanımlanmıştır. PFİK tip 1; ATP8B1 geni (FİK 1 
eksikliği), PFİK tip 2; ABCB11 geni [safra tuzu eksport pompası 
(STEP) eksikliği] ve PFİK tip 3; ABCB4 geni [sınıf 3 Multidrug 
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Rezistans (MDR 3) eksikliği] mutasyonu sonucu 
oluşmaktadır (2). Üç genin de safra oluşumunu 
sağlayan hepatosellüler transport sistem genleri ile 
ilişkili olduğu gösterilmiştir (Şekil 1) (1). 
PFİK fenotipli olguların %30’unda bu hastalıkla 
ilgili mutasyon saptanamadığından, PFİK fenotipine 
benzeyen başka hastalıkların tespit edilmesi 
muhtemeldir (3). 
Epidemiyoloji
PFİK tüm kolestazlı ve karaciğer nakli yapılan 
olguların yaklaşık %10-15’ini oluşturmaktadır. 
Gerçek insidansı bilinmemektedir. Tahmini insidansın 
1/50,000-1/100,000 olduğu bildirilmektedir. Her iki 
cins eşit etkilenmektedir. Tüm tipleri dünyada yaygın 
olarak görülmektedir (1). 
Klinik ve Biyokimyasal Değerler
Tüm tiplerde en sık gözlenen klinik bulgular 
kaşıntı, sarılık, büyüme geriliği, hepatomegali, 
splenomegali ve yağda eriyen vitamin eksikliklerinden 
dolayı olan komplikasyonlardır (2,4). Kolestaz, PFİK 
1’li olgularda genellikle yaşamın ilk aylarından 
itibaren görülmektedir ve tekrarlayan sarılık atakları 
ve yaş arttıkça kalıcı kolestaz ile karakterizedir. 
PFİK 2 daha hızlı ve ağır seyirlidir. Sarılık ilk ay 
başlamaktadır ve yaşamın ilk yılında hızla karaciğer 
yetmezliği gelişmektedir. Erken dönemde (bir 
yaşından önce) hepatosellüler karsinom (HSK) ve 
kolanjiyokarsinom gelişimi gözlenebilir. PFİK tip 
1 ve 2’de ciddi kaşıntı gözlenmektedir. Fenotipik 
bulguları benzemekle beraber ılımlı fenotipik 
farklılıklar olabilir (5,6). PFİK 1’de gözlenen kısa 
boy, sensorinöral sağırlık, sulu ishal, pankreatit, 
yükselmiş ter elektrolit konsantrasyonu ve karaciğer 
yağlanması gibi ekstrahepatik özellikler PFİK 2’de 
gözlenmemektedir. PFİK tip 1 ve 2’nin aksine tip 3’te 
kolestaz yenidoğan döneminde nadirdir ve yaşamın 
ilk yılında hastaların sadece 1/3’ünde gözlenmektedir. 
PFİK 3 süt çocukluğunun geç döneminde, çocukluk 
çağında ve hatta genç erişkin döneminde görülebilir 
(7). Adölesan ve genç erişkinlerde siroz ve portal 
hipertansiyona bağlı gastrointestinal sistem 
kanamaları gözlenebilmektedir ve kaşıntı genellikle 
nadirdir. Tüm PFİK 3’lü olguların yarısı, ortalama 7,5 
yaşında karaciğer nakline gereksinim duymaktadırlar. 
HSK adölesan dönemde gelişebilmektedir (1). 
Laboratuvar Bulguları
PFİK 1 ve 2’de serum gamaglutamiltransferaz 
(GGT) aktivitesi ve serum kolesterol düzeyleri 
normal ancak serum safra asit konsantrasyonu çok 
yükselmiştir. PFİK 1 ve 2’nin laboratuvar bulguları 
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Şekil 1. Progresif familyal intrahepatik kolestazda kanaliküler transportun bozulması
PFİK: Progresif familyal intrahepatik kolestaz, ST: Safta tuzları, FE: Fosfatidiletanolamin, FS: Fosfatidilserin, FK: Fosfatidilkolin
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benzese de tanı anında PFİK 2’li olgularda serum 
transaminaz ve alfa fetoprotein düzeyleri daha yüksek 
gözlenmektedir. Ayrıca serum alkalen fosfataz düzeyi 
PFİK 1’de PFİK 2’den daha düşük saptanmaktadır 
(2,5). PFİK 3’te ise serum GGT aktivitesi yüksek, 
serum kolesterol düzeyi normal, serum primer safra 
tuzları orta derecede yükselmiştir (Tablo 1) (7). 
Histolojik Bulgular
PFİK 1’li olgularda karaciğer histolojisi kanaliküler 
kolelitiazis ve duktuler proliferasyon olmaması ile 
karakterizedir. PFİK 2’de aynı bulgular görülür ancak 
karaciğerin yapısı daha çok bozulmuş, lobüler ve portal 
fibrozis ve inflamasyon daha belirgindir. Hepatosellüler 
nekrozis ve dev hücre transformasyonu PFİK 2’de 
daha sık gözlenmektedir (3). PFİK 3 karaciğer 
histolojisinde portal fibrozis, duktuler proliferasyon ve 
miks enflamatuvar hücre infiltrasyonu vardır. Lobülde 
kolestazis ve bazı duktuslarda safra tıkacı gözlenmektedir. 
Hepatositlerde ılımlı dev hücre formasyonu görülebilir. 
Sonraki dönemlerde yaygın portal fibrozis ve tipik 
biliyer siroz görüntüsü olmaktadır (2). 
Uzmanlar PFİK’li olguların karaciğer dokularının 
histopatolojik incelemesinin spesifik olmadığını, 
karaciğerde intra ve ekstrahepatik tıkanıklara yol 
açan hastalıklarda aynı bulguların gözlenebileceğini 
bildirmektedir (3). 
Etiyoloji
Progresif Familyal İntrahepatik Kolestaz Tip 1
PFİK 1 (Byler hastalığı) ATP8B1 genindeki 
(FİK 1) mutasyon sonucu oluşmaktadır (5,6,8). Bu 
gen kromozom 18’de lokalizedir ve hafif fenotipi 
benign rekürren intrahepatik kolestaz (BRİK 
1) olarak adlandırılır. FİK 1 protein hepatositin 
kanaliküler membranı üzerindedir. Bu p tipi 
ATPase bir aminofosfolipid taşıyıcıdır ve plazma 
membranının iç tabakasının fosfatidiletanolamin 
ve fosfatidilserin açısından zenginleşmesinden 
sorumludur. Membranın iki tabakasındaki lipidlerin 
asimetrik dağılımı kanaliküler lümendeki yüksek safra 
tuzu konsantrasyonuna karşı koruyucudur (9). Bu 
flippaz ayrıca mikrovillüs oluşumu gibi kanaliküler 
J Curr Pediatr 2016;14:88-95
Tablo 1. Progresif familyal intrahepatik kolestazlı olguların tiplerinin özellikleri
PFİK 1 PFİK 2 PFİK3
Geçiş OR OR OR
Kaşıntı Ciddi Çok ciddi Orta
Serum GGT Normal Normal Yüksek
Serum ALT Orta derecede yüksek >5x normal Hafif yüksek
Serum AFP Normal Yüksek Normal
Karaciğer histolojisi Kanaliküler kolestazis, hafif 
lobüler fibrozis
Kanaliküler kolestazis, hafif lobüler 
fibrozis, dev hücreli hepatit
Biliyer siroz
Serum primer safra asit 
konsantrasyonu
Çok yüksek Çok yüksek Yüksek
Safra içeriği Düşük primer safra asit 
içeriği
Çok düşük primer safra asit içeriği Düşük fosfolipid konsantrasyonu
Kromozom lokus 18q21-22 2q24 7q21
Gen/Protein ATP8B1/FİK 1 ABCB11/STEP ABCB4/MDR 3
Hepatosit yeri Kanaliküler membran Kanaliküler membran Kanaliküler membran
Ekprese olduğu diğer ana 
yerler
Kolanjiosit, barsak, pankreas - -
Ekstrahepatik semptomlar İshal, pankreatit, işitme 
kaybı, kısa boy
- -
Fonksiyonel defekt ATP bağımlı aminofosfolipid 
flippaz
Safraya ATP bağımlı safra asit 
transportu
ATP bağımlı fosfatidil kolin 
floppaz
GGT: Gamaglutamiltransferaz, ALT: Alanin aminotransferaz, AFP: Alfa fetoprotein, STEP: Safra asit eksport pompası, FİK 1: Familyal intrahepatik kolestaz 1, MDR 3: Sınıf 
3 multidrug rezistans, OR: Otozomal resesif, ATP: Antiapoptotik
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membran bütünlüğünün sürdürülmesinde önemli 
rol oynamaktadır (10,11). Bu gendeki mutasyonun 
nasıl kolestaza yol açtığı net değildir. Anormal 
protein fonksiyonu nedeniyle safra asitlerinin safraya 
atılımının bozulduğu ve böylece düşük biliyer safra asit 
konsantrasyonu olduğu tahmin edilmektedir (3). Farklı 
çalışmalarda ATP8B1 fonksiyonundaki bozulmaların 
Farnesoid X reseptörün (safra asit metabolizmasında 
bir nükleer reseptör) down regülasyonuna yol açtığı 
ve bunun sonucunda da karaciğerde STEP down 
regülasyonu olduğu gösterilmiştir. Barsakta da safra 
asit sentezi ve apikal sodyum safra tuz transporter 
upregülasyonu olmaktadır (12,13). Tüm bu olaylar 
hepatositte ciddi safra asit yükü yapmaktadır. Bunun 
yanında PFİK 1’li hastalarda kolanjiositlerde kistik 
fibrozis transmembran konduktans regülatör down 
regülasyonu olduğu gösterilmiştir. Bu durum safra 
akımının bozulmasına katkıda bulunmakta ve bazı 
ekstrahepatik özellikleri açıklamaktadır (5). 
ATP8B1 geni karaciğer, pankreas, böbrek ve ince 
barsak gibi farklı organlardan eksprese edilmektedir. 
Fakat en yoğun olarak ince barsaklardan eksprese 
olmaktadır. Bu PFİK 1’li bazı hastalarda görülen 
kronik ishali açıklamaktadır. PFİK 1 ile ilişkili diğer 
ekstrahepatik durumlar olan kısa boy, sağırlık ve 
pankreatit, FİK 1’in genel biyolojik hücre fonksiyonu 
olduğunu göstermektedir (1,14).
BRİK 1’li olgular ile PFİK 1’li olgular arasındaki 
farklı fenotipik özellikler için bir açıklama yoktur. 
BRİK 1’li olgularda protein fonksiyonunun kısmen 
bozulduğu gösterilmiştir (6). Ayrıca FİK 1 hastalığı 
olan birçok hastanının compaund heterozigot olduğu 
ve bunun genotip-fenotip korelasyonlarını değiştirdiği 
bildirilmektedir. Heterozigot ATP8B1 mutasyonlu 
bazı hastalar geçici neonatal kolestaz ve hamileliğin 
intrahepatik kolestazı (HİK) olarak tanımlanmaktadır 
(1,4,15). 
Progresif Familyal İntrahepatik Kolestaz Tip 2
ABCB11 genindeki mutasyon sonucu oluşmaktadır 
(5). ABCB11 geni kromozom 2’de lokalize olup 
karaciğerde ATP bağımlı kanaliküler STEP’i 
kodlamaktadır. STEP protein hepatosit kanaliküler 
membranından eksprese edilmektedir ve yoğun 
konsantrasyon gradiyentine rağmen primer safra 
asitlerinin safra kanalikülüne ana taşıyıcısıdır. Bu 
proteinin mutasyonları, etkilenmiş hastalarda azalmış 
safra tuzu atılımına, safra akımında azalmaya, 
hepatosit içerisinde safra tuzlarının birikimine ve 
hepatosit hasarına yol açmaktadır. 
BRİK 2 gibi hafif hastalıklarda missens mutasyonlar 
baskındır ve protein üretiminde yetersizliğe yol 
açmaktadır. BRİK 2 hastalarında kolelitiazis rapor 
edilmiştir (16). Ek olarak heterozigot mutasyonlarda 
HİK 2 (17), ilacın tetiklediği kolestaz (18) ve geçici 
neonatal kolestaz oluşabilmektedir (1). 
Progresif Familyal İntrahepatik Kolestaz Tip 3
PFİK 3’lü olgularda sarılık, hepatomegali ve akolik 
dışkı görülebilmektedir. Semptomların başlangıç 
zamanı 1 aylık bebekten, 20 yaşında genç erişkin 
dönemine kadar değişebilmektedir (ortalama 3,5 yaş) 
(7,19). MDR 3 eksikliği 6 farklı karaciğer hastalığına 
neden olabilir. Bunlar; PFİK 3, erişkin biliyer siroz, 
düşük fosfolipidli safra kesesi taşı, HİK, geçici 
neonatal kolestaz, ilacın tetiklediği kolestazdır. MDR 
3 mutasyonunun ciddiyeti sıklıkla klinik fenotiple 
koreledir (3). 
PFİK 3 kromozom 7’de lokalize ABCB4 
genindeki genetik defekt sonucu oluşmaktadır. P 
glikoproteinin MDR 3 taşıyıcısı, hepatosit kanaliküler 
membranından eksprese edilir ve safra kanalikülüne 
biliyer fosfolipid (fosfatidilkolin) taşınmasını 
sağlamaktadır (7). Bu gen defektinde fosfolipidler 
safraya atılamadığı için deterjan etkili safra tuzları 
fosfolipidler tarafından inaktive edilememektedir ve 
safra toksisitesi sonucu kolestaz oluşmaktadır. Bu 
durum da safra kanalikül ve biliyer epitel hasarına yol 
açmaktadır. PFİK 3’lü hastalarda karaciğer hasarının 
mekanizması büyük oranda biliyer fosfolipidlerin 
yokluğu ile ilişkilidir. Ayrıca safrada fosfolipidlerin 
olmaması destabilize misel oluşumuna, kolesterolün 
kristalizasyonu neticesinde safra taşı oluşumuna 
neden olacaktır ve küçük safra yolları tıkanabilecektir. 
Bunun sonucunda da histolojik olarak duktuler 
proliferasyon görülebilecektir. Fenotipik spektrumu 
neonatal kolestazdan, genç erişkinlerde siroza kadar 
değişmektedir (3). 
Tanı
PFİK şüphesi olan olguda önce diğer kolestaz 
yapan nedenler dışlanmalıdır (Biliyer atrezi, Alagille 
sendromu, alfa-1 antitrombin eksikliği, kistik 
fibrozis, sklerozan kolanjit vb.) (5,6). Yüksek serum 
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safra asit konsantrasyonu olması primer safra asit 
sentez bozukluklarını dışlamaktadır (20). PFİK 1 ve 
2’de GGT normal iken, PFİK 3’de yüksektir. PFİK 
3 yenidoğan döneminde nadiren kolestaza neden 
olmaktadır. Klinik, biyokimyasal, radyolojik ve 
histolojik değerlendirme, karaciğerin özel boyamaları 
ve biliyer lipid analizleri ile PFİK tipleri ayrılabilir ve 
moleküler tanı yapılabilir (1). 
Radyolojik Yaklaşım
Karın ultrasonu ile safra yolu hastalıkları konusunda 
fikir edinilebilinmektedir. Ayrıca kolanjiyografi 
ile safra yollarının normal olduğu gösterilebilir ve 
sklerozan kolanjit dışlanabilir (5,7).
Karaciğer histolojisi tanı için önemlidir. Yukarıda 
tartışılmıştır. 
Karaciğer İmmünboyama
MDR 3 ve STEP antikorları karaciğer dokusunda 
immünboyama yapılmasına olanak vermektedir. 
Kanalikül yokluğu veya hafif boyanma bir gen defektini 
desteklemektedir. Ancak normal boyanma da yalnızca 
bir mutasyon nedenli gen defektini dışlayamamaktadır. 
Ayrıca sentez ve ekspresyon normal olsa da bazı 
hastalarda fonksiyon kaybı olabilmektedir (1). 
Safra Lipid Analizi
Safra kesesinden veya duodenal aspirattan 
yapılabilir. PFİK 2’li olgularda safra tuzu 
konsantrasyonu çok azalır iken (<1 mM) PFİK 1’de 
hafif azalmıştır (3-8 mM). Normal konsantrasyon 
saptanması PFİK 3’ü düşündürmektedir (5,7). PFİK 
3’de safra fosfolipid düzeyi belirgin azalmıştır [total 
safra lipidlerinin %1-15 (normali: 19-24)]. 
Günümüzde PFİK’li olguların DNA sekansları 
incelenerek moleküler tanısı konulabilmektedir 
(21,22). 
Ayırıcı Tanı
PFİK’e benzer birkaç otozomal resesif hastalık 
tanımlanmıştır (Tablo 2). Normal GGT aktivitesi 
olan PFİK, primer safra asit sentezi doğumsal 
bozukluklarından ayrılabilmektedir (5,6,20). Normal 
serum GGT ile seyreden diğer hastalıklar Familyal 
Amish hiperkolanemi, PFİK benzeri hastalıktır ve 
transport sisteminde bir bozukluk olmaksızın sıkı 
bileşke protein defekti, primer safra asit konjügasyonu 
ile birlikte bozuktur (5,23). Diğer bir kategoride 
anormal villin ekspresyonu sonucu kanaliküler 
mikrovillüslerin yapısal bütünlüğü kaybolur ve 
safra sekresyon sistem fonksiyonu bozulmaktadır 
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Tablo 2. Progresif familyal intrahepatik kolestaz benzeri diğer hastalıklar
Hastalık GGT Protein, gen (kromozom)
Primer safra asit sentez ve konjügasyon bozuklukları
 3β-HSD defekti
 Δ4-3oxo-R defekti









Δ4-3oxo-5β R, AKR1D1 (7)
Oksisterol 7α-OHase, CYP7B1 (8)
BAAT, BAAT (9)
BACL, SLC27A5 (19)
Trafik ve kanaliküler hedef defektleri






















GGT: Serum gamaglutamiltransferaz aktivitesi, N: Normal, Y: Yüksek, 3β-HSD: 3β-hidroksi-Δ5-C27-steroid oksidoredüktaz, Δ4-3oxo-5β R: Δ4-3-oksosteroid 5β-redüktaz, 
7α-OHase: 7α-hidroksilaz, BAAT: Safra asit-CoA-Amino-asit, N-aciltransferaz, BACL: Safra asit-CoA ligaz, ARC: Artrogripozis-renal disfonksiyon-kolestaz, EPHX1: Epoksid 
hidroksilaz 1, NISCH: Neonatal ihtiyozis sklerozan kolanjit, NAICC: Kuzey Amerika Kızılderili çocukluk çağı sirozu, PCC: Çocukluk çağı progresif kolestatik karaciğer 
hastalığı, ZO-2: Zonula occludens 2, *Claudin-1 defekti hepatosit ve kolanjiyositlerdedir, #ZO-2 defekt safra asit konjügasyonu ile ilişkilidir (BAAT defekti)
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(1). Artrogripozis, renal disfonksiyon, Kolestaz 
sendromu, VPS33B/VIPAR mutasyonları sonucu 
gelişen kompleks bir hastalıktır. Bu gen defekti 
sonucu karaciğer ve böbrekte apikal protein salınımı 
bozulmuştur (24). Yüksek serum GGT aktivitesinde 
sklerozan kolanjit dışlanmalıdır (25). Aagenes 
sendromu da yüksek serum GGT düzeyi, kolestaz ve 
lenfödemle seyreden nedeni bilinmeyen bir hastalıktır 
(1). 
Tedavi
Ursodeoksikolik asit (UDKA) tüm PFİK türleri için 
başlangıç tedavisidir (1). UDKA; nontoksik hidrofilik 
safra asiti olması ve kolestazda biriken endojen safra 
asitlerinin potansiyel hepatotoksisitesini tersine çevirdiği 
düşünüldüğü için kullanılmaktadır. UDKA; safra asit 
dağılımını düzenler, mitokondriyal bütünlüğü sağlar, 
koleretik etkilidir, immünomodülatördür, antioksidan, 
antiapoptotik ve sitoprotektif etkileri vardır (26,27). 
Klinik ve biyokimyasal düzelme UDKA ile tedavi olan 
olguların ancak 1/3’ünde gözlenmiştir (2).
PFİK’li olguların en önemli yakınmalarından 
birisi kaşıntıdır. Olgu tüm vücudunu parçalarcasına 
kaşımaktadır. Kaşıntı tedavisi için oral safra asit 
bağlayıcı reçineler (kolestramin), fenobarbital, 
rifampisin, UDKA ve karbamazepin kullanılmaktadır. 
Olgular ayrıca soğuk banyodan, lokal steroidlerden 
ve nemlendiricilerden, antihistaminiklerden ve 
sedatiflerden fayda görebilmektedir. Bu ilaçların 
etkisiz olduğu durumlarda plazmaferez, ultraviyole 
ışınları denenebilmektedir (28). 
Son 10 yılda UDKA tedavisine yanıtsız PFİK 1 
ve 2 hastalarda parsiyel eksternal biliyer diversiyon 
(PEBD) standart işlem olmaktadır. PEBD cerrahi 
tedavide ilk seçenektir (29-32). Terminal ileumdan 
safra asitlerinin emilmesini önlemekte ve çoğu olguda 
etkili olmaktadır. Uzmanlar siroz gelişmeden önce 
PEBD yapılmasının altını çizmektedirler (33). PFİK 1 
ve PFİK 2 hastalarının bir kısmı biliyer diversiyondan 
fayda görebilmektedir (34,35). 
Bazı olgular PEBD’de yapılan kalıcı stromadan 
estetik veya tıbbi komplikasyonlar nedeni ile 
rahatsızlık duymaktadırlar. Bu olgularda ileal çıkarma 
kurtarıcı bir operasyondur. PEBD teknik olarak uygun 
değilse veya aile istemiyor ise PEBD’ye alternatif 
veya PEBD’den fayda görmeyen olgularda tedavi 
seçeneği olarak kullanılabileceği bildirilmiştir (36). 
Nazobiliyer drenaj da seçilmiş olgularda biliyer 
diversiyona alternatif olabilir (37). 
Bu tedavilerin yetersizliğinde karaciğer nakli 
tek alternatiftir (1,38). Karaciğer nakli düşük 
morbidite ve yüksek sağkalım süreleri ile etkili bir 
tedavi seçeneğidir. Kısa boylu, gelişmeleri geri olan 
olguların nakil sonrası büyüme ivmelerinin arttığı 
gösterilmiştir (38). İshali olan olgularda biliyer 
diversiyon veya karaciğer nakli sonrası ishalin 
düzelmediği hatta daha artabileceği gösterilmiştir. 
İshal safra adsorbtif resin tedavisi ile tedavi 
edilebilmektedir (1,14). 
Gelecekte tüm PFİK tiplerinde alternatif tedavi 
yöntemleri olarak hücre ve genleri hedefleyen 
farmakolojik tedaviler araştırılmaktadır (39-41). 
Prognoz
PFİK’nin üç tipinin de prognozu farklıdır. PFİK’nin 
komplikasyonları portal hipertansiyon, karaciğer 
yetmezliği, siroz, HSK ve ekstrahepatik bulgulardır. 
Doğal öyküye ek olarak PFİK’li çocuklar safra taşı, 
ilacın tetiklediği kolestaz ve HİK için risk altındadırlar. 
UDKA alan kızlarda HİK gelişme riskinden dolayı 
hamilelik sırasında UDKA kesilmemelidir. PFİK 2 
ve PFİK 3’lü olgular özellikle yaşamın ilk yılından 
itibaren, 6 ayda bir alfa fetoprotein, yılda bir karın 
ultrasonografi ile HSK açısından izlenmelidir. 
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